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MY ASTHENIE 


I- INTRODUCTION : 


Modèle de maladie auto-immune acquise, ia myasthénie (MG) estconsécutive à 
un désordre de la transmission neur GAMES ones à l'atteinte des RACR ; 
de la membrane Des Re Dt At “ 


ce gr 


I EPIDEMIOLOGIE : 


Rare, incidence : 2 à 4/100 000 habitants/ an, prédominance féminine (3 fondés 
pour IHomme) dé 


- Deux pics d'âge : 
entre 20 et 40 ans ; 
entre 60 et 70ans (prédominance masculine) 


UT- PHYSIOLOGIE : 





. de la jonbtiont neuromusculaire ; le thymus serait une : Ur CE ce de Fe 
lymphocytes LE helper stimulant la production de ces anticorps Pér les 
lymphocytes B. 


… » Action triple des anticorps : 
‘1 2 Bloc de la tr ansmission neuromusculaire ; 
2: Intern: Jon des PE et tee aol es nombre sur la membrane 
postsynaptiq que, * Fra nt A Élus RH 
.3- Activation du complément et sain dE là membrane postsynaptique . 
> Bloc de la transmission neuromusculaire post- synaptique Fa déficit : 
4 5: 9 7 Voenraneiet 
mo teur : survenant àl EffOrt, 





IV- CLINIQUE : 

A- Manifestations cliniques : 
— Le déficit moteur de la myasthénie ne p: eut être analysé en termes de nerfs. 
æ ilse traduit par une fatigabilité musculaire anormale ; 

_ typiquement absent aû 1é ver, il apparait dès s les premiers efforts et 

_ s’accentue au cours de lajournée ; - & t: E 


— prédomine sur les deltoïdes et tricops 3. CÉCRR S - 
sl’ atteint e des membres inférieurs ést moins _… ie 
Es + ac 
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| — absence d’amyotrophie ; 


Le Manifestation inaugurale : 
Ocülaire dans 2/3 des cas’; 
Bulbaire dan$ 11/6 des cas ;; 
Merfgres dans. 1/10 des cas) de 
ne Virreirie Cul : | 
SDpie et ptosis avec respect de la musculature intrinsèque (réflexe pupillaire 
phôtor not teuriEnal) ; 
TA % 76 des myasthénies restent localisées aux muscles oculaires. 
= > Atteinte -pharyngo= Jarngse mn es 
= troublés S de : phoriation et déglutition: RS 


= atteint te des muscles de la fage 


—atiéinte des muscles de la ruqueattente des. fléchisseurs plus fré fréquente que les : 
PT M A w “ 
extenseurs) 


(Cependant la myasthénie est une des rares maladies neuromusculaires sé 
présentant avec unetête tombante. ) 


ts Hrreinte « dés muscles respiratoires : 
faisant la gravité de la m ue 
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Fa ons consécut ives s contre résistaoe peuvent IG LUI une. fatigue : 


CS 





pr ee fait PRE 
ane dore ei Topo. Con fe ae É êe 7 nee | 


e: Ptosis induit par le regard soutenu vers le haüt. <. in 


nr Ut 
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- NB : Signes négatifs 77 ve. . 
L réflex es ostéo-terdineux QÔrmaux ; 
— pas as de trouble sc sensitif ; » 


a 





— absÈnce de troubles s sphinctériens. up 
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V- EXAMENS PARACEINIQUES : 


ÊR Recherche des autoanticorps 


—À Anticorps anti- récepteurs de! acétyicholine’ (anti. RAC)Y: 
 . présents chez ‘80 VA des malades avec myasthénie 


_généralisée et chez 
- 50 de ceux avec myasthénie oculaire (cf. infr a): 


pes de curgéation en entre-le taux xx d’ätiticorps et la gra vité dei la maladie 
d'un patient à l’auir 


#4 ? 








° chez un même sujet, le taux peut fluctuer en fonction de l’évolutivité 
de la maladie ; 


Q 


dans les thymomes malins, le taux est très élevé ; 


Rat a 


<) les formes sans anticorps anti-RAC détectés peuvent être liées à 


d’autres types” $"d’anticorps (enti- ü-MuSK) ou être une forme dites « 
séronégatives ». 


cor Anticorps ‘anti-MuSK (protéine tyrosine kinase du: récepteur) :(40. | 


environ des formes sans anticorps anti: -RAC. 
+ Formes séronégatives : pas d’anti-RAC et pas d’anti- MusK. 


(2 EMG : | 
=" présence de bloc neuromusculaire ;après une stimulation répétitive à basse 
Jen (3 2) ; mettant € en évidence un & décrémen” » de É S de 


du patient le permet ; 


dans le suivi, permet de dfrérenéier entre une RÉEECR de la maladie et 
une myopathieaux corticoides es . 


13 Test thérapeutique aux anticholinestérasiques : : 


Lu a tie 


“À. “pratiquer. en. _ho ospitalisation seulement, par crainte d'une crise 
cholinergique . sas 


. Administration de néostigmine (Prostigmine® ): par exemple, 1 à 2 amp. 
par voie SC de Prostigmine*, éventuellement associée à 0, S mg 
d'atropine pour éviter Ge effets. secondaires intestinaux et une. 


bradycardie. { Ê ë à # ser . SAVE fes £ ns ‘ L ‘ er : . 
* La régression ou la disparition dés signes neurologiques si elle est franche 


et rapide (délai d'action inférieur à 30 DAMES) à un grand _ intérêt 
diagnostique. 


*_ négatif : nélimine pas le diagnostic (sensibilité proche de 60%) : 


. faux positifs : syndrome Caverneux, sclérose Jatérale myotrophique ; 
£ 


> Le N 4 


à imagerie 
Le sc anner où l’IRM thoracique explore la loge thy ique à la recherche L 
dun RyESAes bénin où dmalin, ( ou d’un thyraus Hypérplasique résiduel. 
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VI- PATHOLOGIES ASSOCIBES : 


FL Thymus ct myasthénie 








° Dans 65: À des cas, hyperplasie 1 thymique (thymus macroscopiquement 


normäl mais caractérisé par la prolifération de follicules germinatifs à 
centre clalr). 


a 


*“Dançi Fe À des cas; thymome (tumeur thymique) ; les thymomes peuvent 
être bénins ou malins et doivent être opérés. + | 


TE Te Us La in, 0 à NReReee de nn un moe 


. A ffection thyroïdienne ! 5 À des cas. 


Re es associations dans environ 5 % des cas (polyarthrite : rhumatoïde, 
anémie mie de Biermer, lupus érythémateux disséminé, etc.). 77 


VIT - FORMES CLINIQUES : 


6 TL)Formes oculaires de myasthénie 


. à 20 %\ des cas. 


L’atteinte reste limitée aux muscles oculomoteurs tout au long de 


l’évolution. Il faut les distinguer d’une forme oculaire au:début qui sé 


_ généralise _ensuite. Ces formes posent essentiellement. un problème 4 
fonctionnel.” 


mere vns 





2 Formes : avec anti-MuSK 





‘Atteinte bulbaire plus fréquente que.dans.les autres: formes. 
+: Atrophier musculaire. des: muscles d’innervation bulbaire ge) 
Pre équence e des crises myasthéniques et gravité CE) 


Re) ne. 


3 3, Myasthénie né néonatale 


° Transitoire, ‘elle survient chez 10 à. 25 %. des ‘enfants de mère 
myasthénique. 2e de, FLE … fade 


ri 


* Les symptômes se sien très, précocement les 24 premières 
heures de la vie et se prolongent 2 à 3 semaines, rarement. jusqu’ à LS 
semaines, puis régressent spontanément. 


* Hypotonie associée à des troubles de la succion, de la dégiutition e et de la 
respiration. : 


VIII- COMPLICATIONS : 
œ Crise « ruya asthénique » giguë : 
- Avec déficit moteur aigu imposant la réanimation en ur urgence. 
* dys spnée ; ; fausses-routes; toux cinéfficace : ‘encombhreme ent bronchique. 





- Facteurs décienchant d'une crise myasthénique aiguë : 


A 


— infections Stress grossesse pose ed anesthésie sarrêt du fraitenent 
:médicaments. ar 


< 
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: Crise cholinergique 


Liée à unir dosage, en anticholinesthérasique. 
— paralysie re respiratoire 


— signes es de surdosage cholinergique : nausées SUEUTS hypersalivation : QUEUE 


abdominales diarrhées Jmyosis sbradycardie. >: 
IX- TRAITEMENT : 


51) Traitement symptomatique ml Là 


se 


Les anticholinestérasiques en l’action de l’acétylcholine au 


niveau de la one postsynapliqne par Lee réversible | = 
l’acétylcholinestérase f 


(Mytelase®). TE 


: | Posologie à augmenter progressivement jusqu’ à le dose optimalé 
Le cacité versus cHeis nn 


és té 





la] journée. 


* Risque d’une crise cholinergique ‘avec surdosage : effets muscariniques 

* {hypersécrétion “bronchique, intestinale, “salivaire et | Südorale) * : et 

| nicotiniques (fasciculations, crampes. musculaires). 
2 Traitements de fond : 


Corticothérapie à à ‘doses lentement progressives. 








fi. 












*_Immunosuppresseur : | azathioprine (Imurel”) surtout, . rhÿcophénolaté 
ere arra res a OR ge TT re 
_-mofétil, (Cellcept” ). le ÉAR ED, + pee Pau. 

+ Thymectomie : effet bénéfique sur l’évolutivité de É maladie, en 


particulier chez le sujet jeune de moins de 40 ans porteur d’une 
hyperplasie thymique ; également indiquée en cas de thymome. 
k Traitements des poussées évolutives : : 


Lune Messi 


+” Immunoglobulines polyvaientes IV (par exemple 0, 4 g/kg par jour 
pendant 5 jours). 
* Alternative : échan 


: us } 
É Ho su FU ré La Ë 









RER TENANES So éuivalente). 
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X- AUTRES CAUSES DE SYNDROMES. S MYASTHÉNIQUES : 


(Autres anc anomalies dela tr ansmission neuromusculaire) 


+ : Médicaments : : 


RE Mer Be 


- D- -pénicillamine, qui peut induire une myasthénie autolmmune, 


ä médicaments qui bloquent la jonction neuro- -muscul aire (ourare, aminoside.. 0 


: ï 
D 


Vus à 


& 


tu er 
excessive, sans amyotr nee s 


dre 


Réflexes faibles ou absents, surtout aux membres inférieurs (ils sont 


facilités et lapparaissent si on les recherche immédiatement après un 
effort musculaire). 


Des signes d'atteinte céphalique évoquant une myasthénie sont parfois 
présents (moins fréquents que dans la myasthénie). . 


Dysautonomie cholinergique possible (troubles de la motricité pupillaire, 
de la sudation, des sécrétions salivaire et lacrymale, impuissance…). 
ENMG : # 


Ÿ potentiel d action musculaire au repos d'amplitude très, diminuée par 


rapport à la normale et dont l’amplitude augmente de plus de.100 % 
immédiatement après tétanisation ; 


Le stimulation. nerveuse répétitive à fréquence. rapide (10 à Hz) : 
ÎE incrément toujours supérieur à 100 %. 

A 2. Anticorps . dirigés contre les ‘cana 
ri ie dépendants. 





calcium présynaptiques' voltage- 





Médicaments pour augmenter 1é nombre de nu d'acétylcholine libérés 
? 134 diaminopyridine] + 


% 


Ds les formes paranéoplasiques, évorion dépend du traitement du 
. cancer. Dans les autrés formes, un traitement immunosuppresseur ou 
imiaunomodulateur peut être PTOPOSÉ comme dans la myasthénie. 


Fa : 
{ 3. Botulisme : 


mL survient après ingestion de conserve avariée contenant une neurotoxine 
paraiys iysante produite par des bactéries du genre Clostridium. NN. 


12 à 35 heures après l’ingestion : nausées et vomissements, troubles de Ja 
vision, diplopie, sécheresse des muqueuses buccale et trachéale, déficit 
moteur généralisé à à prédominance proximale. 


L'évolution peut être grave par la survenue de complications respiratoire 


ENMG : anomalies similaires à celles du syndrome de a , 
témoignant d'un t trouble présynaptiaue de la libération d’acétylcholine. 


4 Autres 


Venins de serpents. 
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5 (Médicaments contre-indiqués ; 


*_Intoxication par le magnésium (chez l’insuffisant : rénal notamnient). 
+ Traitement par D- pénicillamine. 


* Syndromes y PGAQUES Ent pRE anomalie génétique : 


très 
rares. ! ; 





sr E., Me st ei f. ke AtAE 





Tous les médicaments susceptibles d’altérer la transmission neuromusculaire 
sont contre-indiqués au Cours de la myasthénie. 


En cas de doute chez un patient, 1l ne faut pas hésiter à consulter le Vidal pour 


chercher d’éventuelles contre-indications ou vérifier la liste des médicaments 
contre-indiqués remis habituellement au patient par son médecin spécialiste. 


2e Rire a 


groupe des aminosides, colimycine, Bacitracine, nas et ccline 
injectable, bétabloquants même locaux, phénytoïne, diphényl- -hydantoïne, 
triméthadione, dantrolène, quinine, quinidine, chloroquine, procaïnamide. 






» Contre-indications relatives :phénotiazines, carbamazépine, benzodiazépines, 





| neuroleptiques, vérapamil, | lithium, t progestérone. 











